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Opis przypadku 45-letniego me¢zczyzny z zespolem POEMS
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POEMS syndrome in a 45-year-old man referred to a rehabilitation program — a case report
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STRESZCZENIE

Cel. Celem pracy jest przedstawienie przypadku mezczyzny z zespotem POEMS (akronim z objawow: polineuropatii, organomegalii,
endokrynopatii, monoklonalnej gammapatii, skérnych zmian), ktory we wrzesniu 2011 roku trafit na oddzial rehabilitacji w celu leczenia

usprawniajgcego.

Przypadek. Ostateczne rozpoznanie choroby ustalono w maju 2011 roku, pierwsze objawy pojawily sie u pacjenta w 2007 roku.
W toku diagnostyki potwierdzono w konczynach neuropatie czuciowo-ruchowg, a takze inne charakterystyczne objawy zespotu. Pacjenta
leczono chemioterapiq wspomagang autologicznym przeszczepem komorek macierzystych.

Komentarz. Mezczyzna przebywal na oddziale rehabilitacji pie¢ tygodni, zostal wypisany z poprawq sily migsniowej w zakresie

konczyn dolnych.

SUMMARY

Objective. We present a case of 45-year-old man with POEMS syndrome (the name is an acronym deriving from the main features
of the syndrome: polyneuropathy, organomegaly, endocrinopathy, monoclonal proteins, and skin disorders). The patient was admitted

to a rehabilitation ward in September 2011.

Case report. The final diagnosis was established in May 2011, while his initial symptoms had emerged in 2007. In the course of the
diagnostic process the patient developed sensorimotor polyneuropathy in the upper and lower limbs, as well as other characteristic
symptoms. In June 2011 he had chemotherapy supported by autologous stem cell transplantation.

Commentary. After the five-week rehabilitation program the patient was discharged with improved muscle strength in his lower limbs.

Stowa kluczowe: zespdt POEMS / polineuropatia czuciowo-ruchowa / rehabilitacja / endokrynopatie / organomegalia / gammapatia

monoklonalna
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Zespot POEMS jest opisywany w literaturze tak-
ze jako zespot Crow-Fukase lub zespot Takatsuki.
Zespot ten wzigl swojag nazwe od pierwszych liter
objawow wystepujacych w tej jednostce chorobowej
czyli: polineuropatii, organomegalii, endokrynopatii,
monoklonalnej gammapatii i skornych zmian. Do tej
pory na catym $wiecie rozpoznano jedynie kilkaset
przypadkow tego zespotu. Wiadomo, ze choroba
czesciej wystepuje u mezczyzn, natomiast jej etiolo-
gia nie jest znana. Sugeruje si¢, ze na rozwoj choroby
ma wptyw nadmiar nastepujacych czynnikow: inter-
leukiny 1, interleukiny 6, TNF alfa, VEGF. Celem
pracy jest przedstawienie, na przyktadzie 45-letniego
chorego mezczyzny, przebiegu klinicznego zespotu
POEMS oraz jego terapii z uwzglednieniem kine-
zyterapii. Nalezy zaznaczy¢, ze w literaturze swia-
towej nie byty do tej pory publikowane doniesienia

na temat skutecznosci i roli rehabilitacji w zespole
Takatsuki. Jest to zatem pierwsza praca poruszajaca
problem leczenia usprawniajacego w tej chorobie.

OPIS PRZYPADKU

45-letnimezczyznazostal skierowany do Oddziatu
Rehabilitacji z rozpoznaniem zespotu POEMS w celu
wdrozenia leczenia usprawniajacego. Jak wynika
z wywiadu u pacjenta pierwsze objawy choroby wy-
stapity u chorego cztery lata temu przed przyjeciem
do szpitala. Pamigta, ze miat wowczas okresowe za-
burzenia rownowagi, ktore nasilaty si¢ szczegolnie
w ciemnos$ci. Okolo dwa lata temu (w 2009 roku)
pacjent zaobserwowatl zaburzenia czucia we wszyst-
kich palcach rak. Od konca 2010 roku niepokojace
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objawy z uktadu nerwowego zaczety sie¢ gwaltownie
nasila¢. Pacjent mial znaczne problemy z porusza-
niem si¢ i utrzymaniem réwnowagi. Od tego czasu
rozwingt si¢ czterokonczynowy niedowtad z niedo-
czulica w zakresie obu rak i przeczulicag w zakresie
konczyn dolnych.

We wrzesniu 2010 roku wykonano dodatkowe ba-
dania, ktére wykazaly obecnos¢ gammapatii mono-
klonalnej. Znaleziono wowczas biatko monoklonalne
IgG lambda. Nastepnie w grudniu 2010 roku posze-
rzono diagnostyke o test immunofiksacji, na podsta-
wie ktérego stwierdzono obecno$¢ monoklonalnego
biatka IgA lambda w surowicy. Jednoczesnie we krwi
wykazano podwyzszony poziom kwasu moczowego
(8,9 mg/dl). W badaniu PET (pozytronowa emisyjng
tomografia komputerowa) wykonanym w styczniu
2011 roku wykryto powigkszenie watroby oraz liczne
zmiany osteosklerotyczne w zakresie mostka, kre-
gostupa, zeber, prawej topatki i obu bioder. Badania
laboratoryjne wykazaly wysoki poziom ACTH
(103,7 pg/ml) oraz wysokipoziom ptytek krwi (462 tys/
ul). Na przetomie marca i kwietnia 2011 roku pacjent
byt hospitalizowany w klinice chorob wewnetrznych
skad wypisany zostal z rozpoznaniami: podejrzenie
zespolu POEMS, nieprawidlowa tolerancja glukozy,
podejrzenie niedoczynnos$ci kory nadnerczy, hiper-
prolaktynemia, hiperurykemia, niedobor witaminy
D3. Wdrozono substytucj¢ hormonalng preparatem
hydrokortyzonu w dawce 15 mg/die, zalecono takze
leczenie agonistg dopaminy (Bromergon) oraz suple-
mentacj¢ preparatami wapnia i witaminy D3.

W maju 2011 roku pacjent udat si¢ do Mayo Clinic
w Rochester w Stanach Zjednoczonych Ameryki
Potnocnej, gdzie ostatecznie potwierdzono rozpozna-
nie zespotu POEMS. Po powrocie do Polski, w czasie
pobytu na oddziale hematologii, przeprowadzono wy-
sokodawkowa chemioterapi¢ (wg schematu MEL 200,
tzn. podano dozylnie 200 miligraméw melfalanu na 1
metr kwadratowy powierzchni ciata pacjenta — u na-
szego chorego wartos¢ ta wynosita 440 miligramow)
wspomagang autologicznym przeszczepem komorek
macierzystych. W kontrolnym badaniu neurologicz-
nym stwierdzano przyrost sity mig¢sniowej zginaczy
i prostownikdw obu stawoéw skokowych. Ponadto
w sierpniu 2011 roku pacjent zostat skonsultowany
pulmonologicznie w warunkach ambulatoryjnych,
gdzie postawiono rozpoznanie: zaburzenia restrykcyj-
ne prawdopodobnie wynikajace z zaburzenia rucho-
mosci przepony w przebiegu polineuropatii.

W momencie przyjecia do oddzialu rehabilitacji
pacjenta oceniono motorycznie na skali ASIA (tabl. 1).
U pacjenta stwierdzano ponadto: przeczulice w zakre-
sie od potowy uda do palcow stop oraz niedoczulice
w zakresie obu ragk (po stronie grzbietowej i dlonio-
wej), zniesienie czucia glebokiego i1 utozenia w kon-
czynach dolnych. Pacjent chodzil o dwoch kulach

lokciowych przy asekuracji osoby drugiej na krétkie
dystanse, natomiast na dtuzsze dystanse poruszatl si¢
przy pomocy wdzka inwalidzkiego.

W trakcie pigciotygodniowego pobytu na oddziale
stosowano kinezyterapi¢ wedtug indywidualnego pro-
gramu: ¢wiczenia oddechowe trybem przeponowym,
¢wiczenia manualne, ¢wiczenia koordynacji i row-
nowagi, ¢wiczenia czynne z dawkowanym oporem
stawdw ramiennych i stawow tokciowych, ¢wiczenia
czynno-bierne stawow biodrowych i stawow skoko-
wych, ¢wiczenia bierne palcow obu stdp, ¢wiczenia
na rowerze i na rotorze.

Podczas hospitalizacji pacjent byt konsultowany
przez endokrynologa, ktéry na podstawie wynikoéw
laboratoryjnych (TSH=4,18 pulU/ml; fT4=0,89 ng/dl)
rozpoznat niedoczynnos$¢ tarczycy i zalecit stosowa-
nie preparatu lewotyroksyny (25pg) 1xdziennie rano
na czczo i kontrole za 6 tygodni. Ze wzglgdu na utrzy-
mujacy si¢ niski poziom testosteronu (139,8 ng/dl)
zalecil takze jedng amputke preparatu testosteronu
co 4 tygodnie (250 mg/ml).

W wyniku leczenia usprawniajacego uzyskano po-
prawe sity migsniowej w konczynach dolnych (tabl. 1),
poprawe statyki i dynamiki chodu (chdd samodzielny
o jednej kuli tokciowej na krétkie dystanse) oraz popra-
we ogolnej sprawnosci ruchowej. Co wazne, rehabilita-
cja wptyneta bardzo pozytywnie na samopoczucie pa-
cjenta, ktory obserwujac poprawe swojego stanu zdro-
wia byt bardziej zmotywowany do dalszej rehabilitacji.

Tablica 1. Ocena sity migsniowej migsni wskaznikowych w dniu przyjecia
i w dniu wypisu (wg skali Lovetta).

Table 1. Assessment of strength in indicator muscles on day of admission
and discharge (Lovett scale).

Dzien przyjecia ~ Dzief wypisu

Migénie wskaznikowe stona__strona

prawa lewa

strona  strona
prawa lewa

Zginacze stawu tokciowego 5 5 5 5
Zginacze stawu 3

nadgarstkowego

Prostowniki stawu tokciowego 5 5 5 5
Zginacze palgc')w (paliczek 4 4 4 4
dalszy palca srodkowego)

(C:)c;mc:}d::;;;e palcow 0 0 0 0
Zginacze stawu biodrowego 2 3 4 4
Prostowniki stawu kolanowego 3 3 4 4
Prostowniki stawu skokowego 2 2 2 2
Prostownik dtugi palucha 1 1 1 1
Zginacze stawu skokowego 2 2 4 4

KOMENTARZ

Zespol POEMS zostal po raz pierwszy opisany
w Japonii jako rzadkie schorzenie wielonarzadowe [1].
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Sredni wiek rozpoznania pacjenta z zespotem POEMS
wynosi 51 lat [2]. Obecnie nie istnieje jeden test la-
boratoryjny, pozwalajacy na postawienie diagnozy
zespotu POEMS. Aby potwierdzi¢ jego rozpoznanie
u pacjenta musi wystapic jednoczasowo parg objawow
klinicznych. Chory powinien spetni¢ dwa duze kryte-
ria (polineuropatia, dyskrazja plazmocytow) oraz przy-
najmniej jedno mate kryterium (choroba Castlemana,
organomegalia, endokrynopatia, zmiany skorne, skle-
rotyczne zmiany kosci, obrzeki) [2]. Czesto wspotist-
nieja w tym zespole takze: paleczkowatos¢ paliczkow,
zmniejszenie masy ciala, trombocytoza, policytemia
oraz potliwos¢é. Mozliwe jest rowniez wystapienie:
nadcisnienia ptucnego, choroby restrykcyjnej ptuc,
choroby zatorowo-zakrzepowej, bolow stawowych,
kardiomiopatii zastoinowej, goraczki, obnizonego ste-
zenia witaminy B12 [3]. Obrzgk tarczy nerwu wzroko-
wego oraz podwyzszony poziom biatka CSF sg takze
charakterystycznym objawem u pacjentéw z zespotem
POEMS [4].

Polineuropatia obwodowa jest podstawowym
1 niezbednym objawem do postawienia rozpoznania
zespotu POEMS [2]. Jest ona symetryczna i postgpuja-
ca, z dominacjg komponenty ruchowej [5]. U 67-84%
chorych stwierdzane si¢ endokrynopatie, z czego naj-
czesciej wystepuje hipogonadyzm [2]. Inne endokry-
nopatie mozliwe u pacjentow z zespotem POEMS to:
ginekomastia, impotencja, brak miesigczki, niepra-
widtowa tolerancja glukozy, niedoczynnos¢ tarczycy,
choroba Addisona [4]. U 50% pacjentdéw w przebie-
gu choroby rozpoznawana jest organomegalia (he-
patomegalia, splenomegalia) i/lub limfadenopatia.
U dwéch trzecich chorych wystepuja takze zmiany
skorne (hiperpigmentacja, hipertrichoza, akrocyjano-
za, teleangiektazje) [2]. Sklerotyczne zmiany kosci
wynikaja w zespole POEMS z rozrostu komorek pla-
zmatycznych w szpiku [6]. Ponadto tagodne pogorsze-
nie funkcji nerek jest znacznie czgstsze niz przypusz-
czano do tej pory [7]. Zaburzenia zoladkowo-jelitowe
nie nalezg do klasycznego obrazu choroby, ale moga
towarzyszy¢ ukladowym manifestacjom tego scho-
rzenia [1]. Badacze sugeruja, ze rozpoznanie zespotu
POEMS nie jest tatwe ze wzglgdu na szerokie spek-
trum mozliwych objawow klinicznych [8].

Patogeneza zespotu POEMS do chwili obecnej
nie jest w pelni poznana [9]. U chorych z zespotem
POEMS obserwowane sa w surowicy krwi wyzsze
poziomy IL-1, TNF-alfa i IL-6 oraz nizszy poziom
TGF-betal. Dobrym markerem do rozpoznania zespo-
tu POEMS moze by¢ VEGF. Nadprodukcja tego czyn-
nika stwierdzana w surowicy krwi jest patognomiczna
dla zespotu POEMS [2]. Do dnia dzisiejszego nie opra-
cowano zadnych standardow dotyczacych leczenia pa-
cjentdw z zespotem Takatsuki. Pacjenci z dominujaca
w obrazie klinicznym sklerotyzacjg kosci (ogniska po-
jedyncze lub na ograniczonym obszarze [3]) powinni

by¢ w pierwszej kolejnosci leczeni radioterapia [2].
Poza radioterapia w leczeniu zespotu POEMS ocenia-
no takze wiele innych strategii, tj. plazmafereze, le-
czenie interferonem alfa, leczenie kortykosteroidami,
leczenie azatiopryna, autologiczny przeszczep komo-
rek macierzystych, leczenie tamoksifenem, leczenie
kwasem trans-retinowym [2]. Po zastosowaniu wy-
mienionych strategii nie obserwowano jednak spek-
takularnego efektu leczniczego. Obiecujace rezultaty
w leczeniu pacjentow z zespotem POEMS daje na-
tomiast potaczenie wysokodawkowej chemioterapii
melfalanem z autologicznym przeszczepem komorek
macierzystych [2] (tak jak w przedstawionym przy-
padku). Dzigki tej terapii dochodzi do zmniejszenia
objawow polineuropatii i normalizacji warto$ci czyn-
nika VEGF we krwi [10]. W niektorych krajach, z po-
wodu wysokiej ceny autologicznego przeszczepu ko-
moérek macierzystych, nie kazdy pacjent moze sobie
pozwoli¢ na taka terapi¢ (prezentowany pacjent otrzy-
mat takie leczenie bezptatnie, w ramach ubezpiecze-
nia zdrowotnego). Ponadto, starsi pacjenci i pacjenci
z powaznymi chorobami narzadéw wewnetrznych nie
sa kwalifikowani do tego rodzaju leczenia ze wzgledu
na duze ryzyko powiktan systemowych. Dlatego wta-
$nie zachodzi potrzeba opracowania skutecznej i bez-
piecznej terapii dla wszystkich pacjentow, w tym tak-
ze chorych z ubozszych krajow [11]. Niektore badania
udowadniajg, ze kombinacja melfalanu i deksameta-
zonu jest bardzo efektywna i mniej obcigzajaca orga-
nizm ludzki od autologicznego przeszczepu komodrek
macierzystych [11]. U pacjentdw, ktdrzy nie kwalifi-
kuja si¢ do leczenia transplantacyjnego, powinno by¢
takze rozwazane leczenie talidomidem [10]. Jego za-
stosowanie ograniczaja jednak dziatania niepozadane
pod postacia zaostrzenia polineuropatii, ktore wyste-
puja u wielu chorych [3]. W przysztosci powinno si¢
rozwazy¢ terapi¢ wiekszej grupy chorych z zespo-
tem POEMS przy uzyciu lenalidomidu, bortezomibu
oraz bewacizumabu (p/cial monoklonalnych przeciw
VEGF) [10], poniewaz prowadzone obecnie badania
nad tymi substancjami daja obiecujace wyniki lecze-
nia. Statym elementem post¢powania terapeutycznego
u pacjentow z zespotem Crow-Fukase powinna by¢ re-
habilitacja majaca na celu poprawe zakresu ruchomo-
$ci czynnej stawdw oraz poprawe sity migsniowej ze-
spotow dynamicznych konczyn (w zaleznosci od stanu
pacjenta: ¢wiczenia bierne, czynno-bierne, wspoma-
gane, czynne wolne, czynne z dawkowanym oporem).
W trakcie ustalania leczenia usprawniajacego nalezy
zaplanowac takze ¢wiczenia koordynacji i rownowagi,
dzigki ktéorym chorzy poprawiaja statyke i dynamike
chodu (samodzielnego lub przy pomocy zaopatrzenia
ortopedycznego, np. kul tokciowych).

Czas przezycia pacjentdéw z zespotem Takatsuki
waha si¢ $rednio od 12 do 165 miesiecy od momen-
tu rozpoznania [1]. Pomimo, ze zespét POEMS jest
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choroba przewlekla i srednia dlugo$¢ zycia wyno-
si powyzej 5 lat, jakos¢ zycia pacjentow jest zla
z powodu rozwoju polineuropatii obwodowej [11].
Dhugoterminowe wyniki leczenia tej jednostki choro-
bowej sa nie do konca znane ze wzgledu na rzadko$¢
schorzenia [5]. W diagnostyce réznicowej nalezy brac¢
pod uwage: szpiczaka mnogiego, tagodng monoklo-
nalng gammapati¢, amyloidoze, krioglobulinemie
[3]. W przypadku zespotu Crow-Fukase neuropati¢
stwierdzamy w 100% przypadkdéw. Nalezy pamietac,
ze wystepuje tu przede wszystkim polineuropatia ru-
chowa, podczas gdy w innych jednostkach chorobo-
wych mamy do czynienia gldwnie z polineuropatia
czuciowy. Istotne jest takze poszukiwanie u chorego
zmian kostnych, ktére w zespole POEMS moga mie¢
charakter sklerotyczny i lityczny (w szpiczaku mno-
gim tylko lityczny) [3].

Przedstawiony przypadek mezczyzny z zespo-
tem POEMS pokazuje, ze schorzenie to jest proble-
mem interdyscyplinarnym, a chory powinien stale
pozostawa¢ pod opieka wielu specjalistow w tym:
neurologa, endokrynologa, hematologa, pulmonolo-
ga, ale takze lekarza rehabilitacji medycznej. Do tej
pory nie ma ustalonych jasnych standardéw poste-
powania w leczeniu zespotu Takatsuki, w tym stan-
dardow leczenia usprawniajacego. Aby tego dokonac
niezwykle istotne jest stale monitorowanie pacjentow,
u ktérych rozpoznano tg jednostke chorobowa. Nalezy
zaznaczy¢, ze postepowanie rehabilitacyjne powinno
by¢ traktowane jako integralny element leczenia juz
od momentu rozpoznania choroby, w trakcie terapii
innymi dostgpnymi metodami.

Nadestano/Submitted: 16.03.2012. Zrecenzowano/Reviewed.: 10.04.2012.
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